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Psoriasis pustulosa generalizada

Generalized pustular psoriasis

Lara Constanza Marotte!, Marfa Emilia Candiz?, Olga Forero?y Viviana Leiro?

RESUMEN

La psoriasis pustulosa generalizada es una enfermedad autoinflamatoria
poco frecuente, pero considerada una urgencia dermatoldgica. Se manifies-
ta como un cuadro sistémico agudo, grave, en forma de brotes caracteriza-
dos por pustulas estériles con gran repercusion sistémica. Actualmente se
considera una entidad particular con un perfil genético y patogénico distin-

ABSTRACT

Generalized pustular psoriasis is a rare autoinflammatory disease but is
considered a dermatological emergency. It presents as an acute and severe
systemic condition, with flares characterized by sterile pustules and sig-
nificant systemic involvement. It is currently regarded as a distinct entity
with a genetic and pathogenic profile different from plaque psoriasis. Early
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to a la psoriasis en placas. El diagndstico y el manejo terapéutico deben ser
precoces. El objetivo de esta publicacién fue realizar una revisién actualizada
del tema con énfasis en las opciones terapéuticas.
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diagnosis and therapeutic management are essential. The aim of this publi-
cation was to provide an updated review of the condition, with a focus on
therapeutic options.
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INTRODUCCION

La psoriasis pustulosa generalizada (PPG) es una
enfermedad autoinflamatoria, multisistémica, rara
y potencialmente mortal. La forma aguda, también
denominada de von Zumbusch, se caracteriza por la
aparicién repentina de multiples pustulas estériles que
rdpidamente se generalizan y en sectores confluyen
formando lagos de pus. Dicho cuadro se acompana
de intenso dolor cutdneo y ardor'. Presenta sintomas
sistémicos, como fiebre alta, malestar general, fatiga y
edema. Las complicaciones potencialmente fatales in-
cluyen sepsis e insuficiencia renal, hepdtica, respiratoria
y cardiaca’. En esta revision, se abordan los principales
aspectos de la PPG en relacién con la fisiopatogenia, la
genética, la epidemiologia, el cuadro clinico, la evalua-
cién de la gravedad y las opciones terapéuticas.

Fisiopatogenia

La fisiopatogenia de la PPG no se conoce comple-
tamente. En la actualidad, se la considera una entidad
separada de la psoriasis en placas (PP), con un perfil
genético y fisiopatogénico distinto’®.

La PPG se asocia con mutaciones genéticas prima-
rias que producen la hiperactivacién de la inmunidad
innata. Por tal motivo, se la considera una enferme-
dad autoinflamatoria, mientras que en la PP existen
respuestas inmunopatogénicas, tanto innatas como
adaprativas®.

Si bien el ¢je interleuquina IL-23/IL-17 parece im-
pulsar ambas entidades, existen estudios que proponen
a la via IL-36 como fundamental para el desarrollo de
la PPG®. Esta tltima pertenece a la familia de la IL-1,
compuesta por tres isoformas (IL-360, IL-36 e IL-36Y),
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y tiene un papel clave en la regulacion del sistema in-
munolégico innato. Cuando se une a sus receptores,
conduce a la liberacién de citoquinas que promueven
la actividad de neutréfilos, macréfagos, células dendri-
ticas y linfocitos T. Su receptor se expresa en distintos
tipos celulares, entre ellos, los queratinocitos. A su vez,
existe un antagonista natural, la IL-36Ra, que regula
su actividad®.

Estudios de andlisis de expresién de citoquinas rea-
lizados en biopsias de piel demostraron que las lesiones
de la PPG presentaban niveles altos de IL-1 e IL-36 y
niveles mds bajos de IL-17A e interferén-y en compa-
racién con las lesiones de la PP'.

Genética

Los genes que codifican la familia IL-36 se locali-
zan en el cromosoma 2q13. La proteina antagonista
IL-36Ra estd codificada por el gen /L-36RN. La muta-
cién de este gen da lugar a una sefializacién exagerada
de IL-36. La deficiencia del IL-36Ra, conocida como
DITRA, constituye la mutacién mds frecuentemente
asociada a la PPG. Se ha identificado esta mutacién
tanto en casos familiares como esporddicos, especial-
mente en pacientes sin antecedentes de PP'.

Se han descripto otras mutaciones genéticas rela-
cionadas con la inmunidad innata: mutaciones de ga-
nancia de funcién en CARDI14, mutaciones en el gen
AP1S53 y la regulacién positiva de las proteinas STEAP
1y STEAP 4.

Epidemiologia

La PPG es una condicién rara, lo que dificulta de-
terminar su prevalencia exacta. Segtin la evidencia dis-
ponible, puede afectar a todas las poblaciones, aunque
la tasa de incidencia varia segin la regién geografica
y las distintas etnias. La prevalencia estimada es ma-
yor en la poblacién asidtica en comparacién con las
poblaciones caucdsicas. Ademds, es mds comun en el
sexo femenino y afecta principalmente a adultos entre
los 40 y 50 afnos, aunque puede presentarse en indivi-
duos de cualquier grupo etario. La aparicién temprana
es mds probable en pacientes con la mutacién del gen
IL-36RN*®. La prevalencia en pacientes con diagndsti-
co de PP se estima entre el 0,6% y el 2,4%.

Factores desencadenantes

La PPG puede aparecer debido a desencadenantes
internos, externos o de forma idiopdtica®. Se pueden
observar brotes o recaidas secundarias a la interrupcién
del tratamiento, retirada rdpida de corticoides sistémi-
cos, estrés, embarazo, hipocalcemia, hipopotasemia o
durante el curso de una infeccién. El uso de ciertos
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medicamentos también se ha reportado como un fac-
tor precipitante’. En la Tabla 1 se enumeran los desen-
cadenantes notificados con mayor frecuencia®’.

Clinica

El curso clinico de la PPG es heterogéneo. Puede
manifestarse como una enfermedad que evoluciona en
forma de brotes o de forma persistente con periodos de
reagudizacién’.

La PPG de Von Zumbusch es la forma de presen-
tacién mds grave. Se inicia con eritema y edema de ex-
tensién y grado variables, que comprometen gran par-
te de la superficie corporal, principalmente el tronco
y las extremidades. Evoluciona en horas con la apari-
cién de multiples pustulas no foliculares estériles, que
se propagan y pueden confluir formando lagos de pus
(Foto). Las lesiones pueden aparecer en la piel sana o
sobre lesiones previas de PP Ademds, en la cavidad oral
puede existir enantema pustuloso y lengua geogrfica.
Las ufnas pueden estar comprometidas con pustulas
subungueales®®’.

A medida que la enfermedad progresa, las pastulas
se desecan y evolucionan con descamacién, dejando
una superficie lisa y brillante. Persisten durante algunas
semanas, con resolucién o evolucién a eritrodermia®'°.

Las manifestaciones sistémicas son frecuentes y, a
menudo, graves e incluyen: dolor cutdneo, fatiga, ma-
lestar general, anorexia, nduseas, temblores y fiebre.
También se pueden observar alteraciones oculares,
como conjuntivitis, iritis y uveitis. Puede desarrollar
complicaciones potencialmente graves, como sobrein-
feccién bacteriana, trastornos metabdlicos y hemodi-
ndmicos, insuficiencia renal, hepdtica y cardiaca, in-
suficiencia respiratoria aguda, colangitis neutrofilica,
pancreatitis, shock séptico e hipovolémico y muerte®'°.

Existen otras variantes clinicas de la PPG:

* Tipo anular: brote pustular subagudo generaliza-
do, con poco compromiso del estado general. Se ca-
racteriza por lesiones anulares eritemato-descamativas
con presencia de pustulas en el borde de avance®”!.

* Tipo acral crénica: brote pustuloso generalizado du-
rante mds de 3 meses, con lesiones que comienzan con
distribucién acral y luego se extienden gradualmente’.

Situaciones clinicas especiales. Psoriasis
pustulosa generalizada en el embarazo
Antiguamente se la conocfa como impétigo herpe-
tiforme. Si bien suele considerarse una variante de la
psoriasis pustulosa, algunos autores apoyan su clasifica-
cién como una entidad distinta. Puede presentarse en
cualquier periodo del embarazo y el puerperio, pero es
mds frecuente en el tercer trimestre. Se manifiesta con
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la aparicién de pequenas puistulas sobre una base erite-
matosa con disposicién herpetiforme y circinada en la
periferia de las placas. Suele comenzar en las zonas de
flexién, con posterior extensién. Puede acompanarse
de fiebre, diarrea y nduseas, y ocurrir complicaciones
fetales como anomalias morfoldgicas, parto prematuro
y muerte neonatal secundaria a insuficiencia placenta-
ria, incluso en casos bien controlados. La enfermedad,
en general, se resuelve al final del periodo gestacional y

recurre en embarazos pOStC[‘iOI‘CS4’10.

Diagnéstico
El diagnéstico de la PPG se realiza en funcién de la
presencia de las manifestaciones clinicas (Cuadros 1y

2) e histopatolégicas caracteristicas™'.

Histopatologia

En la PPG se observa la presencia dominante de
neutrdfilos, que pueden aparecer en el estrato cérneo o
justo por debajo de este (subcérneo). Estos hallazgos se
denominan microabscesos de Munro y pueden encon-
trarse también en la PP. Cuando el infiltrado neutrofi-
lico se observa en mayor profundidad en la epidermis,
a nivel del estrato espinoso, se denomina “pustula es-
pongiforme de Kogoj”. Ademds, se pueden encontrar
hallazgos histoldégicos propios de las lesiones de PP>4.

Diagnosticos diferenciales

El diagnéstico diferencial debe realizarse con otras
dermatosis pustulosas, como la pustulosis exantemd-
tica generalizada aguda (PEGA), la pustulosis subcér-
nea de Sneddon Wilkinson (PSSW) y el pénfigo por
IgA (PIgA). La diferenciacién entre la PPG y la PEGA
puede resultar compleja, especialmente cuando existen
antecedentes de exposicidn a firmacos. Se sugiere que
la ausencia de antecedentes personales o familiares de
psoriasis, la rdpida resolucién tras la interrupcién del
firmaco, asi como la recurrencia ante la reexposicién
al mismo y la presencia histopatoldgica de infiltrado
eosinofilico, vasculitis, necrosis de queratinocitos y
ausencia de alteraciones psoriasiformes favorecen el
diagnéstico de PEGA*®. La principal diferencia con la
PSSW y el PIgA es la presencia de puastulas que se dis-
ponen en patrén anular o circinado sin compromiso
sistémico. En esta tltima la inmunofluorescencia posi-
tiva confirma el diagnéstico'.

Solicitud de laboratorio

Se pueden presentar alteraciones hidroelectroliti-
cas, hipovolemia, hipoalbuminemia, elevacién de las
enzimas hepdticas y de la bilirrubina, leucocitosis con
neutrofilia y linfopenia. En la analitica sanguinea, sue-

len estar aumentados los reactantes de fase aguda. La
hipocalcemia puede ocurrir como consecuencia de la
hipoalbuminemia y, en general, es asintomdtica. Asi-
mismo, es necesario realizar cultivos de sangre y orina
para descartar posibles infecciones asociadas*®.

Evaluacion de la severidad

Para evaluar la gravedad de la enfermedad y moni-
torear los resultados del tratamiento, durante afos se
han utilizado escalas desarrolladas para la PP, como la
Physician Global Assessment (PGA) y el Psoriasis Area
and Severity Index (PASI). Recientemente, se desarro-
llaron nuevos métodos adaptados especialmente para
la PPG: la evaluacién global del médico para PPG
(PPG/PGA) (Tablas 2 y 3) y el indice de gravedad del
drea de PPG (PPG/PASI) (Figura)'>®.

Tratamiento

Debido a la baja prevalencia de esta entidad, no
existen guias terapéuticas estandarizadas para su mane-
jo. La evidencia que respalda la eficacia y la seguridad
de los tratamientos para la PPG se basa principalmen-
te en informes de casos, series de casos y estudios no
aleatorizados®.

Por la extensién y la gravedad que presenta, requie-
re una intervencidn rapida, hospitalizacién y, con fre-

cuencia, ingreso en cuidados intensivos®.

Tratamientos convencionales

* Acitretina. La eficacia de la acitretina se ha de-
mostrado en diversos estudios. La dosis recomendada
es de 0,75 a 1 mg/kg/dia. Aunque en el tratamiento de
la PP el inicio de accién suele ser lento, se ha obser-
vado una respuesta mds rdpida y eficaz en los casos de
PPG, generalmente dentro de los 7 a 10 dias. Debido
a su potencial teratogénico, no debe emplearse en em-
barazadas o con deseo de concepcién®!“.

* Ciclosporina. La evidencia que respalda el uso de
la ciclosporina proviene en gran medida de informes de
casos. Kearns et al. realizaron un estudio retrospectivo
en el cual 66 pacientes fueron tratados con ciclospori-
na en diferentes centros de Japén, considerdndose efi-
caz en el 71,2% de los casos. El inicio de accién es ri-
pido. Se recomienda una dosis de 2,5 a 5 mg/kg/d{a'".
Los efectos secundarios de la ciclosporina dependen de
la dosis y la duracién de la administracién. Se debe
controlar periédicamente la presién arterial y la fun-
cién renal®.

* Metotrexato. La eficacia del metotrexato en la
PPG también se ha comprobado. En dos estudios re-
trospectivos, el primero con 24 pacientes y el segundo
con 41, los autores lo encontraron eficaz en el 76,2%
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y el 80% de los mismos, respectivamente. Presenta un
inicio de accién lento. Se recomienda una dosis de 7,5
a 25 mg/semana®'.

* Pequefias moléculas. Hasta el momento no exis-
te evidencia suficiente de la utilidad de pequefias molé-

culas (deucravacitinib, apremilast) para el tratamiento

de la PPG.

Terapias biologicas

* Anti-IL-36

- Espesolimab. Es un anticuerpo monoclonal huma-
nizado selectivo que bloquea la activacién del IL-36R.
En 2023 se aprobé para el tratamiento de los brotes
agudos de la PPG en Estados Unidos, Europa y Japén.
Se recomienda una dosis inicial de 900 mg por via in-
travenosa en una Unica infusién. Puede administrarse
una segunda dosis de 900 mg una semana después si
los sintomas no han resuelto completamente®". En re-
lacién con la seguridad, espesolimab demostré un per-
fil aceptable en comparacién con el placebo'. Ensayos
clinicos con otra terapia anti-IL-36R, imsidolimab,
estdn en curso, pero sus resultados ain no han sido
publicados®.

* Anti-TNF

- Infliximab. Su uso en la PPG fue motivado por
su rdpido inicio de accién. En una revisién publicada
en 2018 por Bochner et al. se identificaron 55 casos
de PPG tratados con agentes anti-TNFa@, la mayoria
de ellos (29 pacientes) con infliximab. Del total de pa-
cientes tratados, el 58% tuvo una remisién completa
y el 28% mostré una respuesta parcial'®. Se adminis-
tra por via endovenosa y la dosis recomendada es de
4-5 mg/kg en las semanas 0, 2, 4 y 6, y luego cada 8
semanas. Cabe recordar que, aunque se han utilizado
agentes anti-TNFa en el tratamiento de la PPG, tam-
bién pueden ser responsables de desencadenar brotes
agudos de esta entidad (reaccién paradéjica)®.

- Adalimumab. Se administra por via subcutdnea.
En un estudio multicéntrico de 52 semanas, Morita et
al. evaluaron su eficacia en 10 pacientes japoneses con
PPG; la tasa de remisién completa fue del 50% en 2
semanas y del 70% en 16 semanas®. Se recomienda una
dosis inicial de 80 mg y luego continuar con 40 mg
cada 2 semanas''.

- Cerrolizumab pegol. Su eficacia fue demostrada en
un estudio de 52 semanas que incluyd a siete pacientes
japoneses con PPG. Se administra por via subcutdnea
y la dosis inicial es de 400 mg en la semana 0, 2y 4,y
luego 200 mg cada 2 semanas. Su uso puede conside-
rarse durante el embarazo y la lactancia, dado que no
atraviesa la placenta ni se excreta en la leche materna'.

MaroTTE LC ET AL. PSORIASIS PUSTULOSA GENERALIZADA / EDUCACION MEDICA CONTINUA

¢ Anti-IL-12 y 23

Existen casos comunicados de éxito terapéutico con
ustekinumab. Una serie de casos de cuatro pacientes
con PPG refractaria al tratamiento mostré mejoria de
la enfermedad, incluso en casos donde los anti-TNFa
fueron ineficaces. Se recomienda una dosis subcutdnea
segtin el peso en las semanas 0 y 4, y posteriormente

cada 12 semanas®'.

*Anti-IL-17

Los agentes bioldgicos que inhiben la IL-17A (se-
cukinumab e ixekizumab) o el receptor (brodalumab)
estdn descriptos para el tratamiento de la PPG con me-
nor evidencia. Secukinumab se recomienda a una dosis
de 300 mg via subcutdnea en las semanas 0, 1, 2, 3, 4,
y luego cada 4 semanas. Ixekizumab se sugiere a una
dosis subcutdnea de 160 mg en la semana 0, seguida de
80 mg en las semanas 2, 4, 6,8, 10y 12, y luego 80 mg
cada 4 semanas. Al momento de esta revisién, broda-
lumab no se encuentra disponible en la Argentina*“.

* Anti-IL-23

- Guselkumab. Este firmaco ha demostrado efica-
cia en pequefios trabajos. Los resultados de un estudio
que involucré a 10 pacientes con PPG mostraron un
tratamiento exitoso en el 50% de los pacientes dentro
de la primera semana de tratamiento, con una tasa de
éxito del 100% al cabo de 52 semanas en aquellos que
completaron el estudio. Se recomienda a una dosis de
100 mg en la semana 0, 4, y después cada 8 semanas'®.

- Risankizumab. La eficacia y seguridad de risanki-
zumab se demostraron en ensayos clinicos pequefios.
En un estudio de ocho pacientes con PPG, el 87,5%
alcanzé una buena respuesta en la semana 16, y la ma-
yorfa que continué en el estudio, mantuvo dicha res-

puesta hasta la semana 160. La via de administracién
es subcutdnea y la dosis recomendada es de 150 mg en
la semana 0 y 4, y luego cada 12 semanas'®.

FOTO: Psoriasis pustulosa generalizada. Pistulas del tamafio de la cabeza
de un alfiler que confluyen formando lagos de pus y asientan sobre una base
eritematosa.
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Factores identificados

Medicamentos Suspensién de corticosteroides sistémicos, vacunas (incluida la vacuna contra la COVID-19), AINEs, progesterona, terbinafina, penicilina,
litio, yodo, amoxicilina, ciclosporina, hidroxicloroquina y otros. Uso de anti-TNFQY, inhibidores de IL-17 0 23 (reaccion paradojal)
Infecciones Streptococcus spp., Trichophyton rubrum, citomegalovirus, virus de Epstein-Barr, virus varicela-zdster, SARS-CoV-2 (COVID-19)

Enfermedades concomitantes  Hipoparatiroidismo, hipocalcemia

Otros Embarazo, menstruacion, estrés

TABLA 1: Factores desencadenantes de la psoriasis pustulosa generalizada®”.

Puntuacion de pustulas Puntuacion de eritema Puntuacion de descamacion

Aclaramiento 00- Sin pastulas visibles 00- Normal o hiperpigmentacion ~ 00- Sin descamacion

completo posinflamatoria

Aclaramiento casi 01- Baja densidad de pustulas separadas, 01- Apenas visible, difusa, rosada  01- Descamacion superficial restringida

completo aisladas y pequefas (no confluentes) o ligeramente rojiza azonas periféricas de las lesiones

Leve 02- Densidad moderada de pequefas pustulas ~ 02- Rojo claro 02- Descamacién predominantemente
diferenciadas y agrupadas (no confluentes) fina

Moderado 03- Alta densidad de pustulas con cierta 03- Rojo moderado o brillante 03- Descamacién moderada que cubre
confluencia todas o casi todas las lesiones

Grave 04- Densidad muy alta de pustulas que forman ~ 04- Rojo oscuro e intenso 04- Descamacion intensa que cubre
lagos pustulosos todas o casi todas las lesiones

TABLA 2: Psoriasis pustulosa generalizada (Physician Global Assessment). Evalia la gravedad del eritema, las pastulas y la descamacion. La puntuacion total es un
promedio de las tres subpuntuaciones’.

Puntuacion compuestamedia | Puntuacion total evaluacion global del médico para PPG

‘I

0 Aclaramiento completo
>0a<1,5 1 Aclaramiento casi completo
15a<25 2 Leve
25a<35 3 Moderado
>3,5 4 Grave

PPG: psoriasis pustulosa generalizada.

TABLA 3: Interpretacion de la severidad segtn el resultado del Physician Global Assessment en la psoriasis pustulosa generalizada’.

Criterios diagnosticos

Presencia de pustulas primarias, estériles, no foliculares que afectan la piel no acral y que pueden manifestarse con o sin psoriasis en placas
1. Al menos un brote recurrente o evolucion a una forma persistente durante més de 3 meses

2. Se debe descartar una reaccion a medicamentos, como la pustulosis exantematica aguda

CUADRO 1: Criterios diagndsticos de las guias europeas de la psoriasis pustulosa generalizada®.

Criterios diagnésticos

A. Sintomas sistémicos como fiebre y astenia

B. Eritema generalizado o extenso, acompaiado de mdltiples pustulas estériles que a veces se fusionan para formar lagos de pus
C. Pdstulas subcdrneas neutrofilicas caracterizadas histopatoldgicamente por pdstulas espongiformes de Kogoj

D. Las caracteristicas clinicas e histoldgicas anteriores se repiten de forma frecuente

Criterios de exclusion

1. No se incluyen en esta categoria los casos claros de psoriasis en placa con formacién transitoria de pustulas tras el uso de corticosteroides

2. La forma anular circinada como tal no se considera psoriasis pustulosa generalizada debido a sintomas sistémicos leves, pero se incluyen los casos en que hay
una progresion clara a psoriasis pustulosa generalizada

3. Dermatosis pustulosa subcorneal o erupciones pustulosas medicamentosas (incluida la pustulosis exantemética generalizada aguda)

CUADRO 2: Criterios diagndsticos y de exclusion de la guia japonesa. La presencia de cuatro de los criterios anteriores establece el diagndstico definitivo de la
psoriasis pustulosa generalizada, y la presencia de dos o tres criterios indica sospecha diagndstica".
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REGIONES GRAVEDAD
CORPORALES

Puntuacion de 0 1 2 3 4
cada componente
..o--.... Cabeza
Eritema Alcaramiento  Alcaramiento  Leve Moderado  Grave
completo casi completo
Pistul Alcaramiento  Alcaramiento Leve Moderado Grave
eeeoeeTronco ustulas completo casi completo
PS ees Descamacion Alcaramiento  Alcaramiento Leve Moderado Grave
@ ** @-<: Extremidades completo casi completo
. superiores
PORCENTAJE IMPLICADO
Puntuacion drea de cada region Porcentaje de superficie afectada
0 Nada
e .. Extremidades 1 >0a<10
< inferiores
R 2 10a<30
3 30a <50
4 40a <70
5 70a<90
6 90a 100
CALCULO DEL GPPASI
Formula Factor de ponderacion Region Resultado
([E+ P+ D] x Area) x0,1 (abeza e
(IE+ P+ D] x Area) x0,2 Extremidades superiores -
([E+ P+ D] x Area) x0,3 Tonco e
(LE+ P + D] x Area) x0,4 Extremidades inferiores @ e

GPPASI (rango 0-72) =

E:eritema P: piistulas D: descamacion Area: porcentaje implicado

FIGURA: Psoriasis pustulosa generalizada (Psoriasis Area and Severity Index). La puntuacion de la gravedad evalda el eritema, la pustulacion y la descamacion en la
cabeza, el tronco y las extremidades. La puntuacion total se obtiene de la suma de las puntuaciones de la gravedad y el drea de afectacion®.

CONCLUSIONES sién bibliografica sobre esta entidad con el objetivo de
La PPG es una patologia poco frecuente, pero de  actualizar y describir su etiopatogenia, las caracteristi-

alta morbimortalidad, con una fisiopatologia y tera-  cas clinicas de los brotes, la clasificacién y los enfoques

péutica distintiva. para evaluar la gravedad de la enfermedad y el trata-
El interés de esta publicacion fue realizar una revi-  miento multidisciplinario de los pacientes.
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CUESTIONARIO DE EVALUACION

1) i Cudl de las siguientes afirmaciones describe mejor a la psoriasis pustulo-
sa generalizada (PPG)?
A- Enfermedad autoinmune mediada exclusivamente por linfocitos T.
B- Enfermedad autoinflamatoria, multisistémica y potencialmente
mortal.
(- Infeccién bacteriana crénica de la piel.
D- Forma leve de psoriasis en placas.

2) iQué interleuquina desemperia un papel central en la fisiopatogenia de
la PPG?

A-1L-17.

B-1L-23.

(- IL-36.

D-1L-10.

3) ;Cudl es el gen cuya mutacién produce la deficiencia del antagonista de
IL-36 (IL-36Ra)?

A- CARD14.

B- IL36RN.

C-AP1S3.

D- STEAP4.

4) ;i Cudl de las siguientes caracteristicas clinicas es tipica de la PPG?
A- Lesiones eritemato-descamativas en forma de placas estables.
B- Pustulas estériles que confluyen formando lagos de pus.
(- Pdstulas acrales confinadas a palmas y plantas.
D- Papulas pruriginosas localizadas en el cuero cabelludo.

5) iQué grupo etario y sexo se ven mds frecuentemente afectados por la PPG
sequn la evidencia actual?

A-Varones jovenes entre 20 y 30 afios.

B- Mujeres entre 40y 50 afios.

(- Nifios.

D- Hombres mayores de 70 afios.

6) i Cudl de los siguientes factores puede desencadenar un brote de PPG?
A- Suspensidn brusca de corticoides sistémicos.
B- Exposicion solar prolongada.
(- Aumento del consumo de proteinas.
D- Uso de emolientes t6picos.
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7) ;i Cudl de las siguientes afirmaciones sobre el tratamiento con acitretina en
la PPG es correcta?
A-Suiinicio de accién es lento y suele requerir més de 3 semanas para
notar los resultados.
B- Esté contraindicado en hombres adultos por riesgo de hepato-
toxicidad.
(- Presenta una respuesta mds rapida en la PPG que en la psoriasis
en placas.
D- Es el tratamiento de eleccién durante el embarazo.

8) i Cudl de los siguientes hallazgos histopatoldgicos es caracteristico de
la PPG?

A-Infiltrado eosinofilico denso y vasculitis.

B- Pustulas espongiformes de Kogoj con abundantes neutréfilos.

(- Acantdlisis suprabasal con depdsito de IgA intercelular.

D- Necrosis epidérmica extensa sin inflamacion.

9) ;Qué tratamiento bioldgico fue aprobado recientemente para los brotes
agudos de PPG por bloguear el receptor de IL-367

A- Adalimumab.

B- Espesolimab.

(- Secukinumab.

D- Guselkumab.

10) ;Cudl de los siguientes bioldgicos puede considerarse sequro durante el
embarazo y la lactancia por no atravesar la placenta ni excretarse en leche
materna?

A- Certolizumab pegol.

B- Infliximab.

(- Ustekinumab.

D- Risankizumab.
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